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A Lewy-testes demencia (DLB) és a Parkinson-kórhoz társuló demencia (PDD) számos klinikai, patofiziológiai és 
morfológiai átfedést mutató neurodegeneratív kórkép. Neuropatológiai szempontból meghatározó a kóros 
α-szinuklein-aggregátumokat tartalmazó Lewy-testek (LB) jelenléte. DLB-ben nagyszámú LB található a corticalis 
régiókban, míg PDD-ben elsősorban a subcorticalis területek érintettek. Továbbá, DLB-ben gyakoribb az Alzheimer-
kórra (AD) jellegzetes β-amyloid-plakkok és neurofibrillaris kötegek megjelenése. A mai napig vitatott, hogy valóban 
két külön betegségről vagy egyazon kórkép különböző megnyilvánulásairól van-e szó. A klinikai diagnózis alapja a 
motoros és a kognitív tünetek megjelenése között eltelt idő: DLB-ben a demencia gyakran a parkinsonizmus előtt 
jelentkezik, míg PDD-ben a motoros tünetek alakulnak ki korábban. Az egyre pontosabb képalkotó módszerek alap-
ján DLB-ben nagyobb mértékű a corticalis károsodás, a kolinerg deficit, valamint a társuló AD-patológia, mint PDD-
ben. Terápiás szempontból a PDD-ben gyakran használt levodopa DLB-ben kevésbé hatékony, sőt növelheti a pszi-
chózis kialakulásának kockázatát, a betegség magtüneteihez tartozó hallucinációk és viselkedési tünetek kezelése 
pedig a jelentős antipszichotikum-hiperszenzitivitás miatt ütközik nehézségekbe. Összefoglalónkban részletesen tár-
gyaljuk a kórképek jellegzetességeit a patológia, a radiológia és a klinikai tünetek vonatkozásában, külön figyelmet 
fordítva az átfedések, valamint a különbségek bemutatására.
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Pathological and clinical comparison of Parkinson’s disease dementia and 
dementia with Lewy bodies
Dementia with Lewy bodies (DLB) and Parkinson’s disease dementia (PDD) are two major neurodegenerative dis-
eases sharing common clinical, pathophysiological and morphologic features. The pathological hallmark of both 
diseases is the presence of Lewy-bodies (LB). The main constituent of these inclusions is the pathologically aggre-
gated α-synuclein protein. In DLB, LBs are predominantly located in the cortex, whereas in PDD, the subcortical 
regions are predominantly affected. Furthermore, in DLB, coexisting Alzheimer’s disease (AD), pathology with 
β-amyloid plaques and neurofibrillary tangles are more common. It is still debated whether DLB and PDD are two 
distinct entities or different phenotypes of the same disease. Clinical diagnosis is based on the temporal sequence of 
motor and cognitive symptoms. Dementia often precedes parkinsonism in DLB, while in PDD, cognitive decline 
generally appears after the onset of motor symptoms. Also, fluctuation of cognitive functions and neuroleptic sensi-
tivity is more severe in DLB than PDD. The recent advancements of imaging techniques revealed that cortical dam-
age, cholinergic deficit and concomitant AD pathology are more severe in DLB compared to PDD. The analysis of 
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cerebrospinal fluid biomarkers shows higher oligomeric α-synuclein burden in PDD. Levodopa is less effective in 
DLB than in PDD and may increase the risk of psychosis. In this review, we comprehensively analyse the pathological, 
radiological and clinical features of DLB and PDD, highlighting the overlaps and differences.
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Rövidítések 
11CPIB = szén-11-izotópos Pittsburgh compound B; αSyn = 
(alpha-synuclein) alfa-szinuklein; Aβ = béta-amyloid; 5-HIAA 
= (5-hydroxyindole acetic acid) 5-hidroxi-indolecetsav; AD = 
(Alzheimer’s disease) Alzheimer-kór; APOE = apolipoprotein 
E; ASL = (arterial spin labelling) artériás spinjelölés; CAA = 
cerebralis amyloid angiopathia; CSF = cerebrospinalis folyadék; 
DAT = (dopamine transporter) dopamintranszporter; DLB = 
(dementia with Lewy bodies) Lewy-testes demencia; DLB/
AD = (dementia with Lewy bodies/Alzheimer’s disease) Lewy-
testes demencia Alzheimer-kórral társulva; EEG = elektroence-
falográfia; FABP3 = (fatty acid binding protein 3) zsírsavkötő 
protein-3; fMRI = funkcionális MRI; HVA = (homovanillic 
acid) homovanillinsav; iLBD = (incidental Lewy body disease) 
incidentális Lewy-testes betegség; ITIH4 = (inter-α-trypsin in-
hibitor heavy chain) inter-alfa-tripszin-inhibitor nehéz lánc; LB 
= (Lewy body) Lewy-test; LBD = (Lewy body disease) Lewy-
testes betegség; LBDA = (Lewy Body Dementia Association) 
Lewy-Testes Demencia Társaság; LN = Lewy-neurit; MIBG = 
(123I-metaiodobenzylguanidine) 123I-metajodobenzil-guanidin; 
MIC1 = (macrophage inhibitory cytokine 1) makrofággátló 
citokin-1; MRI = (magnetic resonance imaging) mágnesesre-
zonancia-képalkotás; MRS = (magnetic resonance spectro-
scopy) mágneses rezonancia spektroszkópia; MSA = (multiple 
system atrophy) multiszisztémás atrophia; MTL = (medial 
temporal lobe) medialis temporalis lebeny; NfL =  (neurofilament 
light chain) neurofilamentum-könnyűlánc; NFT = (neurofib-
rillary tangle) neurofibrillaris köteg; NMDA = (N-methyl-D-
aspartic acid) N-metil-D-aszparaginát; PD = (Parkinson’s di-
sease) Parkinson-kór; PDD = (Parkinson’s  disease dementia) 
Parkinson-kórhoz társuló demencia; PET = (positron-emission 
tomography) pozitronemissziós tomográfia; p-tau = (phospho-
rylated tau) foszforilált tau; REM = (rapid eye movement) 
gyors szemmozgás; SN = substantia nigra; SPARE AD = (Spa-
tial Pattern of Abnormalities for Recognition of Early 
Alzheimer’s disease) korai Alzheimer-kór felismerés, topográfi-
ai eltérések vizsgálatával; SPECT =  (single-photon emission 
computed tomography) egyfoton-emissziós komputertomo-
gráfia; TFAM = (mitochondrial transcription factor A) mito-
kondriális transzkripciós faktor A; t-tau = (total tau) teljes tau; 
VBM = (voxel-based morphometry) voxelalapú morfometria; 
WMH = (white-matter hyperintensity) fehérállományi hiperin-
tenzitás
A Parkinson-kór (PD) a leggyakoribb neurodegeneratív, 
mozgászavarokhoz sorolt betegség. Jellegzetes tünetei a 
bradykinesis, a rigiditas, a tremor, a posturalis instabili-
tás, az autonóm diszfunkció és a meglassult gondolkodás 
(bradyphrenia). Noha a motoros tünetek dominálnak, a 
betegek mintegy 30%-ában demencia is kialakul (Parkin-
son-kórhoz társuló demencia [PDD]) [1]. A Lewy-testes 
demencia (DLB) a második leggyakoribb, kognitív ha-
nyatlással járó neurodegeneratív betegség. A Lewy-Tes-
tes Demencia Társaság (LBDA) adatai alapján prevalen-
ciája az Egyesült Államokban megközelíti az 1,3 milliót, 
míg incidenciája 5,9 eset/100  000 fő egy évben [2]. 
A PD, PDD és DLB közös kórszövettani elváltozása az 
alfa-szinukleint (αSyn) tartalmazó depozitumok, a Lewy-
testek (LB-k) és Lewy-neuritek (LN-ek) jelenléte. 
A PDD és a DLB klinikai tünetei nagymértékű átfedést 
mutatnak, mindkettőre jellemző a hallucináció, a kogni-
tív funkciók fluktuációja, a demencia és a parkinsoniz-
mus. Definíció szerint PDD esetén a parkinsonizmus 
megjelenése után több mint egy évvel alakul ki a demen-
cia, míg DLB esetén a parkinsonizmus előtt, azzal egy 
időben vagy az azt követő egy éven belül [3]. A klinikai, 
neuropszichológiai és neuropatológiai átfedések felvetik 
annak lehetőségét, hogy a DLB és a PDD valójában nem 
két különálló kórkép, hanem a Lewy-testes spektrumbe-
tegségnek (LBD) a két különböző fenotípusa. További 
kutatások szükségesek a betegséghez vezető patomecha-
nizmus pontos feltárásához, a két kórkép biológiai kü-
lönbözőségeinek meghatározásához, illetve a hatékony 
és személyre szabott terápiához. A jelen összefoglaló cél-
ja a DLB és a PDD klinikai és patológiai összehasonlítá-
sa, a jelenlegi diagnosztikai és terápiás lehetőségek be-
mutatása.
Patológiai jellemzők
Noha a PDD-ben és a DLB-ben előforduló patológiás 
elváltozások számos átfedést mutatnak, vannak jellegze-
tes különbségek. Az Alzheimer-kórhoz (AD) képest a 
neuron- és szinapszisvesztés mindkét esetben kisebb 
mértékű [4, 5]. Makroszkóposan nem tapasztalható 
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szignifikáns corticalis atrophia és agykamratágulat. 
Mindkét kórképre jellemző az LB-k és LN-ek nagyszá-
mú corticalis jelenléte (1. és 2. ábra), relatíve ritkán de-
tektálunk azonban csupán αSyn-patológiát. Szenilis plak-
kok, illetve az AD-re jellemző neurofibrillaris kötegek is 
gyakran megjelennek a szövettani képen, DLB esetén 
jóval kifejezettebben és gyakrabban, mint PDD-ben. 
Mindkét betegségben nagymértékű kóros αSyn-
aggregátum detektálható a hippocampus inferior régió-
jában, a szubrégiók érintettsége azonban eltérő [6]. Az 
αSyn preszinaptikus aggregációja az axonalis transzport-
mechanizmusok zavarát és a neurotranszmitterek depri-
vatióját okozza, ami neurodegenerációhoz vezet. A kö-
zelmúltban megjelent egyik tanulmány szerint átfedés 
van a Lewy-testes betegségek és az AD patomechaniz-
musában [7]. Az AD kialakulásában fontos szerepe van 
az Aß-aggregátumok extracelluláris felhalmozódásának, 
ami a mikrotubulus-asszociált tau-protein hiperfoszfori-
lációjához és felhalmozódásához vezet, intracelluláris ne-
urofibrillaris kötegek formájában. A patomechanizmus-
ban kiemelt szerepet tölthet be egy közelmúltban 
felfedezett fehérje, a lemur-tirozin-kináz-2 expressziójá-
nak megváltozása [8, 9]. Feltételezhetően az Aß-depozi-
tumok, a tau-patológia és az αSyn-akkumuláció egyaránt 
hozzájárul a DLB-ben kialakuló neurodegeneratív folya-
matokhoz és a kognitív hanyatláshoz [7]. A PDD és a 
DLB között fontos neuropatológiai különbség a sub-
stantia nigra (SN) neuronveszteségének mértéke, mely 
az utóbbi esetén szignifikánsan kisebb. Eltér a laesiók 
eloszlási mintázata is, PDD-ben ugyanis főleg a ventro-
lateralis sejtcsoport érintett, míg DLB-ben a dorsolatera-
lis rész. Ez jól korrelál a klinikai tünetekkel, ugyanis a SN 
dopaminerg neuronjainak pusztulása felelős a motoros 
tünetek (parkinsonizmus) megjelenéséért, és ezek a tü-
netek DLB-ben csak a betegség későbbi szakaszában fi-
gyelhetők meg. PDD-s post mortem szövetben a neu-
romelanin-vesztés miatt halovány a SN, a DLB korai 
stádiumában relatíve megtartott [10]. Ez a megfigyelés 
arra enged következtetni, hogy a PDD és a DLB közötti 
legfontosabb patológiai különbség az egyes neuronpo-
pulációk eltérő érintettsége a betegség korai fázisában. 
A Braak és mtsai [11] által meghatározott PD neuropa-
tológiai stádiumok alapján az LB-k hierarchikus neuro-
anatómiai séma alapján terjednek az agyban. A kezdeti 
elváltozások az alsó agytörzsi magvakat érintik, később 
ráterjednek a substantia nigrára, ezt követően a homlok-
lebeny basalis részére, végül a cortexre. Ez a terjedési 
mintázat azonban nem figyelhető meg DLB-ben, amely-
nél az LB-patológia által leginkább érintett neuronok 
nem az agytörzsben, hanem a limbicus lebenyben és a 
homloklebeny basalis részén találhatók. További különb-
1. ábra Frontalis lebeny, neocortex, hematoxilin-eozin festés. A) Kis na-
gyítással neuronvesztés, típusos Lewy-test az egyik idegsejtben 
(nyíl). B) Nagy nagyítással sejtmagot diszlokáló citoplazmatikus 
Lewy-test (nyíl) látható
2. ábra Frontalis lebeny, neocortex, immunhisztokémiai reakció 
α-szinuklein-ellenes primer antitesttel, barna 3,3'-diaminoben-
zidin (DAB) kromogénnel. A) Kis nagyítással neuronvesztés, 
α-szinuklein-pozitív citoplazmatikus inklúziók (Lewy-testek) 
(nyíl). B) Nagy nagyítással Lewy-testek (nyíl), valamint Lewy-
neuritek (nyílhegy)
Unauthenticated | Downloaded 06/11/20 06:21 AM UTC
2020  ■  161. évfolyam, 18. szám ORVOSI HETILAP730
ÖSSZEFOGLALÓ KÖZLEMÉNY
séget jelent a súlyosabb Aβ-patológia megjelenése a stria-
tumban és a cortexben DLB esetén [6]. Az Aβ mennyi-
ségében mutatkozó különbség magas érzékenységű 
módszer a PDD és a DLB elkülönítésében. Noha a glo-
bus pallidus gyakran mentes az amyloidplakkoktól, né-
hány αSyn-depozitum látható a DLB 76%-ában, a PDD 
30%-ában, a nem demens PD 10%-ában. DLB esetén a 
striatumot érintő tau-patológia gyakoribb, mint PDD-
ben, ami mutatja, hogy a két betegség morfológiai elkü-
lönítése nem csak az Aβ-depozitumok és a corticalis 
 LB-patológia alapján lehetséges. DLB esetén jellemzően 
súlyosabb az αSyn-patológia a hippocampus CA 2/3 
subareában és az entorhinalis cortexben, jelezve ezen te-
rületek kitüntetett szerepét a patomechanizmusban. 
Szignifikánsan magasabb az 5-HT1A-receptorok sűrűsé-
ge a cortexben DLB-ben a PDD-hez képest, s ez az ér-
ték még magasabb a depresszióban is szenvedő betegek-
nél [12].
A neurodegeneratív kórképek patomechanizmusában 
újabban fontos szerepet tulajdonítanak a bélrendszer 
baktériumflórájának zavara miatt bekövetkező neuroin-
flammatiónak. PD-ben a rövid szénláncú zsírsavakat ter-
melő Prevotellaceae törzs csökkent mennyisége mutatha-
tó ki székletmintából az egészséges populációhoz 
viszonyítva. AD-ben a Helicobacter pylori pozitivitás be-
folyásolja a betegség lefolyását. A hipotézis szerint a fer-
tőzés miatti magas szérumhomocisztein-szint hidrogén-
peroxid-képződést okoz, ami károsítja a vér–agy-gát 
endothelsejtjeit. A vér–agy-gát diszfunkciója az Aβ eltá-
volításának zavarához vezet, elősegítve a kóros szerkeze-
tű fehérje akkumulációját [13].
Tünetek
A Lewy-testes betegségekben megjelenő tüneteket há-
rom csoportba sorolhatjuk: kognitív zavarok, viselkedési 
és pszichológiai rendellenességek, illetve fizikai tünetek 
[14]. A DLB-re jellemző négy magtünet a kognitív 
funkciók fluktuációja, parkinsonizmus, vizuális hallu-
cinációk és REM-alvászavar. További ismertetőjegye a 
kognitív hanyatlás (a figyelem, az exekutív funkciók, a 
térbeli orientáció zavarai és a memória gyengülése) [15]. 
A kognitív képességek fluktuációja a figyelem és az éber-
ségi szint időbeli változását jelenti. Hátterében feltehe-
tőleg kolinerg egyensúlyhiány, illetve a thalamus pulvina-
ris magjainak károsodása áll. Noha PDD-ben a DLB-hez 
hasonló kognitív zavarok is megjelenhetnek, a tünetek 
változatosabbak lehetnek attól függően, hogy melyik ne-
urotranszmitter-rendszereket érinti a betegség. Demen-
cia gyakrabban fordul elő az olyan PD-betegekben, akik-
nél dominálóan akinesis/rigiditas jelentkezik, mint 
azokban, akiknek a tremor a fő tünetük. Újonnan diag-
nosztizált PD esetén a kognitív hanyatlás megjelenése jól 
becsülhető a beteg kétéves követése után, az életkor, a 
nem motoros tünetek, DAT (dopamintranszporter)-
képalkotás és liquorbiomarkerek alapján [16]. A PDD 
diagnózisának felállításához szükséges kritériumok: több 
kognitív jellemzőt érintő hanyatlás, a kedélyállapot zava-
rai (például major depresszió) és a térbeli orientáció 
DLB-ben is jellegzetes elvesztése. A figyelem fluktuáció-
ja karakterisztikus DLB-ben, de kevésbé gyakori PDD-
ben [17]. A kognitív diszfunkció kezdeti megnyilvánulá-
sa eltér a két betegségben: a figyelem, az exekutív 
funkciók és a konstruktív tulajdonságok zavara gyakrab-
ban fordul elő DLB-ben, míg az epizodikus verbális me-
mória hanyatlása gyakoribb PDD-ben. A kognitív ha-
nyatlás mértéke jóval nagyobb DLB-ben, mint PDD-ben 
és AD-ben [18]. 
A vizuális tünetek élethű, részletgazdag, visszatérő 
hallucinációk formájában jelentkeznek a DLB-s betegek 
54–70%-ában, míg PDD-ben kevésbé gyakoriak (45–
60%). DLB-ben spontán is előfordulhatnak, valószínűleg 
a temporalis lebenyt érintő LB-patológia következtében, 
míg PD-ben típusosan a dopaminerg terápiát követően 
[19]. Egyes szerzők leírtak olyan eseteket is, amikor de 
novo, kezeletlen PD-s betegek már a betegség premoto-
ros fázisában hallucinációról számoltak be [20]. Meg-
jegyzendő, hogy DLB-betegekben a dopaminerg terápia 
még súlyosabb hallucinációkat okoz. Egyéb pszichiátriai 
tünetek, mint depresszió, agitáció és szorongás, hasonló 
gyakorisággal jelennek meg PDD-ben és DLB-ben [21]. 
A hipománia vagy mánia és az agresszió mindkét kórkép-
ben ritka. Egyes betegekben a viselkedési zavarok jóval a 
klasszikus motoros tünetek megjelenése előtt alakulnak 
ki, másokban később, a dopaminerg terápia során jönnek 
létre. Az előbbi magyarázata lehet a basalis ganglionok 
dopamindepléciója vagy egyéb neurotranszmitter-rend-
szerek diszfunkciója [22]. A nyelvi nehézségek, mint a 
szóbeli és jelentésbeli deficitek, ha megfigyelhetők, csak 
enyhe formában mutatkoznak. Hátterükben a frontalis 
agyi régiók érintettsége áll. A parkinsonizmus tünetei, a 
bradykinesis és a rigiditas mindkét entitásban gyakori 
(85%), míg a nyugalmi tremor sokkal ritkábban fordul 
elő DLB-ben [23]. A REM-alvászavar megjelenése 
mindkét betegségre jellemző, mintegy 90% a gyakori-
sága, ha a betegség több mint 10 éve fennáll. Bizonyos 
esetekben az egyéb klinikai szimptómákat évtizedekkel 
megelőzheti. A mai diagnosztikus kritériumok alapján 
magtünetnek számít a jelenléte, mivel a neuropatológia-
ilag igazolt DLB-s esetekben szignifikánsan gyakrabban 
fordult elő (76%), mint a nem DLB-s esetekben (4%) 
[24]. Az alvászavar korai manifesztációja azonban nem 
specifikus DLB-re, bármelyik synucleinopathiában meg-
jelenhet, főképp PD-ben. Újabb kutatások szerint a 
Lewy-test-felhalmozódás legkorábban érintett területei 
közé tartozik a bulbus olfactorius és az enteralis ideg-
rendszer, ami magyarázza a szaglászavar és a székrekedés 
jelenlétét a kórképekben [25]. Mivel ezen tünetek előre-
haladott PD-ben is megjelennek, nem alkalmasak a PDD 
DLB-től való elkülönítésére.
Jelenleg nem áll rendelkezésre olyan szakmai irányelv, 
amellyel a DLB biztos (definitív) diagnózisa a beteg éle-
tében, azaz neuropatológiai feldolgozás nélkül lehetsé-
ges. A klinikailag valószínű DLB diagnózisához szüksé-
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1. táblázat A Lewy-testes demencia (DLB) és a Parkinson-kórhoz társuló demencia (PDD) klinikai és diagnosztikus jellegzetességei
DLB Főbb klinikai jellemzők PDD
A demencia a parkinsonismusra jellemző motoros 
tünetek megjelenésével egyszerre, vagy az azt követő 
2 évben jelenik meg.
Kronológia A motoros tünetek minimum 12 hónappal megelő-
zik a demencia megjelenését.
A figyelem, az exekutív funkciók és a térbeli 
orientáció jelentős zavarai.
A memóriazavar gyakran kevésbé prominens a kezdeti 
szakaszban, azonban a későbbi stádiumokban és 
kísérő AD esetén fokozottabbá válik.
A kognitív képességek zavara Több mint egy kognitív domént érintő zavar, néhány 
elváltozás a DLB-ben előfordulóhoz hasonló 
(például exekutív diszfunkió), néhány pedig 
különböző (figyelem, epizodikus verbális emlékezet).
A figyelemben és az éberségben észrevehető változás 
következik be.
A kognitív képességek 
fluktuációja
Ha jelen van, a DLB-ben látottakhoz hasonló.
Visszatérő, részletgazdag (gyakran tárgyak, állatok, 
személyek) vizuális hallucinációk.
Hallucinációk Általában levodopaterápiát követően jelenik meg, de 
előfordulhat nem gyógyszerezett betegeknél is.
Nem jellemző a demencia kialakulása előtt. Tremor 
ritkán fordul elő.
Motoros parkinsonizmus Változékony akinesis, rigiditas. A tremor gyakori.
A DLB megjelenését évekkel megelőzheti, de később 
is kifejlődhet.
REM-alvászavar A DLB-ben látottakhoz hasonlóan.
Nappali aluszékonyság, átmeneti reakcióhiányos 
epizódok, neuroleptikus túlérzékenység, orthostaticus 
hypotensio, vizeletincontinentia, székrekedés, elesés, 
syncope, hyposmia, depresszió, apátia, szorongás.
Társuló nem motoros klinikai 
jellemzők
A kedélyállapot és a személyiség megváltozása, mint 
DLB-ben.
A neuroleptikumokkal szembeni túlérzékenység 
kevésbé gyakori.
AD = Alzheimer-kór; DLB = Lewy-testes demencia; PDD = Parkinson-kórhoz társuló demencia; REM = gyors szemmozgás
ges (i) két vagy több magtünet indikatív biomarkerekkel 
vagy azok nélkül, vagy (ii) csak egy magtünet jelenléte, 
egy vagy több indikatív biomarkerrel kiegészítve [26]. 
A valószínű vagy lehetséges DLB diagnózisához szüksé-
ges tünetek: ismétlődő elesések, syncope vagy egyéb re-
akcióhiányos epizód, nem motoros tünetek, mint a 
hyposmia, súlyos autonóm diszfunkció, például székre-
kedés, orthostaticus hypotensio, vizeletincontinentia, 
hypersomnia, egyéb modalitású hallucinációk, apátia, 
depresszió és súlyos neuroleptikus hiperszenzitivitás. Az 
utóbbi kiemelt jelentőségű a klinikai gyakorlatban, mivel 
jelentősen megnehezíti a betegségben gyakran előfor-
duló hallucinációk és téveszmék kezelését. A McKeith és 
mtsai által végzett tanulmányban a DLB-páciensek 81%-
ánál jelentkeztek mellékhatások antipszichotikus kezelés 
kapcsán, az esetek felében súlyosak [27]. A neurolepti-
kumok jelentősen súlyosbíthatják a motoros tüneteket, 
nagyobb a malignus neuroleptikus szindróma kialakulá-
sának kockázata, illetve hosszú távon rontják a túlélést a 
cardiovascularis és a cerebrovascularis mortalitási kocká-
zat növelésével [28].
Bár a kritériumrendszernek a nagyfokú kognitív ha-
nyatlást mutató DLB-s betegekben magas a specificitása 
(79–100%), a szenzitivitás alacsony lehet (12–88%). 
A  szenzitivitást növelheti a valószínűsítő (’suggestive’) 
tünetek jelenléte és a biomarkerek vizsgálata. Habár a 
diagnosztikus kritériumok idővel egyre érzékenyebbek 
lettek, nem sikerült lényeges változást elérni a diagnosz-
tikai pontosságban; jelenleg a DLB-diagnózisok ~20%-a 
téves [29]. A PDD klinikai jellegzetességei sok tekintet-
ben hasonlóak a DLB-ben látottakhoz, definíció szerint 
a különbséget a parkinsonizmus megjelenésének idő-
pontja jelenti. Az „1 éves szabály” értelmében, amennyi-
ben a motoros tünetek 1 évvel megelőzik a demencia 
megjelenését, a diagnózis PDD, míg ha egy időben je-
lennek meg, vagy a demencia 2 évvel megelőzi a parkin-
sonizmust, a diagnózis DLB [15]. 
A klinikailag validált PDD-s esetek változó diagnoszti-
kus szenzitivitást és specificitást mutattak. A DLB és a 
PDD klinikai és diagnosztikus jellegzetességeit az 1. táb-
lázatban, míg a jelenleg elfogadott diagnosztikai kritéri-
umrendszert a 2. táblázatban foglaltuk össze.
A neuropatológiai és radiológiai adatok felvetik, hogy a 
két kórkép valójában a Lewy-testes spektrumbetegség két 
különböző altípusa. A spektrumbetegség legenyhébb for-
májában a központi idegrendszerben vannak LB-k, de 
nem okoznak klinikai tüneteket. Ezt az állapotot inciden-
tális LBD-nek (iLBD) hívjuk [30, 31]. Noha a DLB nem 
PD-ből fejlődik ki, az LB és a neurofibrillaris köteg (NFT) 
Braak által leírt stádiumainak súlyossága alapján a követ-
kező sorrend állítható fel a spektrumbetegségben: iLBD 
→ PD → PDD → DLB → DLB/AD [32]. Jelenleg a DLB és 
a PDD neuropatológiai differenciáldiagnosztikája klinikai 
adatok hiányában – a morfológiai heterogenitás követ-
keztében – nehéz feladat elé állítja a patológust. 
Diagnosztikus biomarkerek
Képalkotó vizsgálatok
A képalkotó vizsgálatokkal kimutatható karakterisztikus 
elváltozások jelentősen hozzájárulhatnak az ante mortem 
diagnózis felállításához. 
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Mágneses rezonancia volumetria
Voxelalapú morfometriás (voxel-based morphometric, 
VBM-) MRI-tanulmányok DLB-ben nagymértékű szür-
keállomány-vesztést írtak le a frontotemporalis, occipita-
lis és parietalis területeken. Ezzel szemben PDD-ben a 
kéreg elvékonyodása figyelhető meg parietalis, occipita-
lis, temporalis és frontalis kérgi részeken, illetve a sub-
corticalis térfogat csökkenése a hippocampusban, a para-
hippocampusban és az insulában. PDD-ben nem, 
DLB-ben azonban jellemző az asszociációs területek 
(bal praecuneus és alsó temporalis lebeny) csökkent szür-
keállományi térfogata, mely korrelál a vizuális halluciná-
ciók megjelenésével. Mindkét betegségben jelentős lelet 
a medialis temporalis lebeny (MTL) viszonylagos meg-
őrzöttsége AD-hez viszonyítva. A MTL-atrophia társuló 
AD-patológiára utalhat. Kevert DLB/AD betegekben a 
nagyobb mértékű globális és regionális atrophia korrelál 
a Braak-féle NFT-stádiumokkal. DLB-ben megfigyelték 
2. táblázat A Lewy-testes demencia (DLB) klinikai diagnosztikai kritériumai (módosítva McKeith és mtsai alapján [15])
A DLB diagnózisának felállításához elengedhetetlen a demencia megléte: ez definíció szerint olyan progresszív, nagyfokú kognitív hanyatlás, 
amely a beteg mindennapi aktivitását, normális szociális funkcióit és munkaképességét jelentősen akadályozza. Prominens vagy perzisztens 
memóriazavar nem feltétlenül alakul ki a korai stádiumban, de a progresszió során rendszerint megjelenik. A figyelem, az exekutív funkciók és 
a térbeli orientáció zavara különösen jelentős lehet és korán kialakulhat.
Magtünetek (az első 3 típusosan korán megjelenik, és a betegség során végig perzisztálhat)
1. A kognitív képességek fluktuációja, hangsúlyozva az éberség és a figyelem zavarát.
2. Visszatérő, élethű, részletes vizuális hallucinációk.
3. REM-alvászavar, mely megelőzheti a kognitív hanyatlást.
4. Egy vagy több spontán jelentkező, parkinsonizmusra jellemző tünet: 
  a. bradykinesis (csökkent amplitúdójú és sebességű, lassú mozgás)
  b. nyugalmi tremor
  c. rigiditas











1. SPECT- vagy PET-vizsgálattal alacsony dopaminfelvétel a basalis ganglionok területén.
2. Myocardialis szcintigráfiával abnormális (alacsony) 123I-MIBG-felvétel (uptake).
3. Poliszomnográfiás vizsgálattal atonia nélküli REM-alvás.
Szupportív biomarkerek
1. CT/MRI felvételeken relatíve megőrzött temporalis lebeny.
2. SPECT-vizsgálattal általános perfusiocsökkenés, valamint az occipitalis lebeny csökkent aktivitása PET-en.
3. Kifejezett posterior lassúhullám-tevékenység az EEG-vizsgálaton, valamint periodikus fluktuáció a prae-alpha/theta tartományban.
Valószínű DLB a diagnózis, ha:
•  két vagy több magtünet van jelen indikatív biomarkerekkel vagy azok nélkül, vagy 
•  csak egy magtünet van jelen, de egy vagy több indikatív biomarkerrel
A biomarkerek egyedüli jelenléte nem elegendő a valószínű DLB diagnózisának felállításához.
Lehetséges DLB a diagnózis, ha:
•  csak egy magtünet van, indikatív biomarkerek nélkül, vagy
•  egy vagy több indikatív biomarker van, de nincs magtünet
A DLB diagnózisa kevésbé valószínű:
1.  Más általános betegség vagy központi idegrendszeri elváltozás (beleértve a cerebrovascularis megbetegedéseket) megléte, melyek önmaguk-
ban részben vagy egészben okozhatják a klinikai képet.
2.  Ha a parkinsonizmus az egyetlen magtünet, és első alkalommal a súlyos demencia fázisában jelentkezik.
A DLB diagnózisa akkor állítható fel, ha a demencia a parkinsonizmus előtt vagy azzal egy időben alakul ki. A Parkinson-kórhoz társuló 
demencia (PDD) kifejezést olyan betegek esetén érdemes használni, akiknél jól kifejezett Parkinson-kór kapcsán jelenik meg a demencia. 
A PDD és a DLB közötti különbségeket vizsgáló, közelmúltban megjelent tudományos munkák alapján továbbra is a demencia, illetve a 
parkinsonizmus megjelenésére vonatkozó „1 éves szabály” a mérvadó a diagnosztikában.
123I-MIBG = 123I-metajodobenzil-guanidin; CT = komputertomográfia; DLB = Lewy-testes demencia; EEG = elektroencefalográfia; PDD = Par-
kinson-kórhoz társuló demencia; PET = pozitronemissziós tomográfia; REM = gyors szemmozgás; SPECT = egyfoton-emissziós komputerto-
mográfia
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a nucleus caudatus, a putamen és a pallidum atrophiáját, 
de PDD-ben ez nem jellemző. Egy, a közelmúltban 
megjelent tanulmány szerint a kiterjedt thalamicus at-
rophia fontos markere a DLB súlyossági fokának, és je-
lentős mértékben hozzájárulhat a gyors lefolyású kogni-
tív hanyatláshoz és a mortalitáshoz. Noha az agy 
volumetriás elváltozásait számos régióra vonatkozóan 
leírták, statisztikailag nem sikerült ezeket megerősíteni, 
így nem alkalmasak az individuális diagnózis felállítására 
[32]. A fehérállomány hiperintenzitása (white-matter 
hyperintensities, WMH) megfigyelhető a parietooccipi-
talis területeken az alacsony liquor-Aβ-szinttel társuló 
PDD-s esetekben. DLB-ben még súlyosabb WMH fi-
gyelhető meg a temporalis lebenyben, csakúgy, mint 
AD-ben. Feltételezhetően a cerebralis amyloid angiopa-
thia (CAA) vagy társuló cerebrovascularis megbetegedés 
kapcsán alakul ki ez az elváltozás. A hippocampalis at-
rophia és a MTL corticalis elvékonyodása DLB-ben ösz-
szefügg a kognitív hanyatlás súlyosságával. MR-vizsgá-
lattal a MTL atrophiája, illetve a WMH értékelése 
nagyon jól alkalmazható diagnosztikai lehetőség az AD-
patológia kiterjedtségének megállapítására DLB-ben, és 
alkalmas lehet a DLB és a PDD elkülönítésére is [33].
Funkcionális MRI (fMRI)
Funkcionális MR-vizsgálattal a véroxigénszint-függő 
változások alapján lehetőség nyílik az agyműködés vizs-
gálatára nyugalomban, illetve valamilyen feladat elvégzé-
se során. A funkcionális konnektivitás vizsgálata nyugal-
mi állapotban nem mutatott szignifikáns különbséget 
PDD és DLB esetén, ami megerősíti, hogy funkcionális 
szinten rendkívül hasonló a két betegség [34].
Mágneses rezonancia spektroszkópia (MRS)
Az agy mágneses rezonancia spektroszkópiája során MR-
képalkotást használnak a működő agyban történő anyag-
csere-folyamatok tanulmányozására. A vizsgálatok leír-
ták az N-acetil-cisztein/kreatinin arány csökkenését 
PDD-ben és AD-ben, míg ez az arány DLB esetén rela-
tíve normális volt. Egy másik, közelmúltban végzett ta-
nulmányban kimutatták, hogy a kontrollcsoporthoz ké-
pest alacsonyabb N-acetil-cisztein/kreatinin és magasabb 
teljes kolin/teljes kreatinin arány figyelhető meg DLB-s 
betegekben [35].
Agyi PET és SPECT
A strukturális képalkotó eljárásokkal detektálható morfo-
lógiai elváltozásokat megelőzik a már korábban jelen 
lévő funkcionális eltérések. A folyamatosan fejlődő nuk-
leáris medicina a PET-módszert az agyműködés nem in-
vazív vizsgálatának etalonjává tette [36]. A PET- és a 
perfusiós SPECT-vizsgálat parietalis, praecuneus és occi-
pitalis hypoperfusiót mutat PDD és DLB esetében is 
[32]. A metabolikus különbségek, ha vannak, minimáli-
sak a PDD és a DLB között. Spinjelöléses perfusiós MR- 
(arterial spin labelling, ASL) vizsgálatokkal PDD és DLB 
esetén is csökkent agyi perfusiót mutattak ki a frontalis, 
insularis és temporalis kéregben, feltehetően az AD- és 
LB-patológia következtében. A „cingularis sziget jel” 
(cingulate island sign) DLB-ben a gyrus cinguli posteri-
or relatív megőrzöttségét jelzi a cuneushoz és a praecu-
neushoz képest. Amennyiben a DLB mellett AD-patoló-
gia is jelen van, jellegzetes a MTL atrophiája, mely hoz-
zájárul a vizuális hallucinációk kialakulásához, és súlyos 
memóriazavarhoz vezet. A cingularis sziget jelének és a 
MTL-atrophiának az együttes jelenléte a komorbid AD 
jellegzetes in vivo biomarkere [37]. A gyrus cinguli ante-
riorban nagyobb mértékben csökkent glükózmetaboliz-
mus jellemzőbb DLB-ben, mint PDD-ben, míg más agyi 
területeken a mintázat hasonló a két betegség esetén. 
A DLB-ben jellemző vizuális hallucinációkért elsősorban 
nem a primer vizuális cortex hipometabolizmusa felelős, 
hanem a vizuális asszociációs területeké. DLB-s betegek-
ben a primer látókéregben észlelt hipometabolizmus tár-
suló AD-patológiára utal. A REM-alvászavar magas pre-
valenciája DLB-ben a számos agyi régiót érintő (frontalis 
régiók, bal praecuneus, kétoldali superior parietalis lebe-
nyek, operculum Rolandi, amygdala) súlyos metabolikus 
rendellenességgel magyarázható. 11CPIB-PET-vizsgálat-
tal a DLB-s esetek több mint felében nagyfokú Aβ-
felhalmozódás mutatható ki, míg PDD-ben ez kevésbé 
gyakori. Más tanulmányokban azonban hasonlóan ma-
gas corticalis kötődést írtak le mindkét esetben, így ezzel 
a módszerrel nem lehet differenciálni a két betegséget. 
A cortexet és a striatumot érintő magas Aß-szint a gyors 
betegségprogresszió prediktív tényezője. Az occipitalis 
és a parietotemporalis lebeny hipometabolizmusa – mely 
a DLB jellegzetessége – független lehet az amyloidpa-
tológiától. Tau-PET-módszerrel változó mennyiségű 
corticalis tau 18FAV-156 felvétele (uptake) mutatható ki 
az inferior temporalis gyrusban és a praecuneusban 
DLB-ben, míg PDD-re ez kevésbé jellemző. Az egyes 
betegségekre jellemző tau-kötődés alapján gradiens állít-
ható fel: minimális PD/nem demens esetén; alacsony 
PDD esetén; közepes fokú DLB-ben; a legmagasabb 
AD-ben [38]. 
Striatalis dopaminerg képalkotás
A dopaminerg rendszer feltérképezésére jól használható 
módszer a SPECT-, illetve PET-vizsgálat. SPECT során 
123I-β-CIT radiofarmakon, PET-tel 18fluorodopa alkal-
mazásával csökkent DAT-kötődés figyelhető meg a puta-
men posterior részén és a nucleus caudatusban DLB-ben 
AD-hez viszonyítva, de nem mutatható ki különbség a 
DLB és a PDD között [39]. A csökkent DAT-szint je-
lenleg a legmegbízhatóbb biomarker a DLB diagnózisá-
ban. A DAT-SPECT mint indikatív biomarker a DLB 
diagnosztikus kritériumrendszerének részét képezi [32].
Elektrofiziológia
Az EEG-eltérések mindkét betegségben jellegzetesek. 
A  posterior elvezetésekben mutatkozó zavarok vala-
mennyi DLB-s esetben, illetve a PDD-s esetek mintegy 
háromnegyedében jelen vannak. Egy multicentrikus ta-
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nulmány alapján az EEG-eltérések analízise fontos szere-
pet játszik mindkét kórkép diagnózisának felállításában, 
illetve az AD-től történő elkülönítésben. A fokozott 
 alacsony frekvenciás (delta- és theta-) EEG „spectral 
 power” a PDD-t elkülöníti a PD-től és az AD-től. Az in-
dividuális alfa-csúcsfrekvencia mindkét betegségben je-
lentős lassulást mutat. Magasabb occipitalis delta-aktivi-
tás detektálható (PDD-ben fokozottan, DLB-ben kevés-
bé), ami a corticalis szinkronizációs mechanizmusok 
eltéréseire utal [40]. 
Liquorbiomarkerek
Számos tanulmányban próbáltak olyan liquor (cerebro-
spinalisfolyadék [CSF])-biomarkert találni, amely alkal-
mas lehet a betegségek differenciálására, eddig azonban 
nem sikerült áttörő eredményeket elérni. DLB-ben jel-
lemzően alacsonyabb a liquor-Aβ42, és magasabb a tau-
tartalma, mint PDD-ben. Az alacsony Aβ42-szint előre 
jelezheti a korai kognitív hanyatlás kialakulását. PD-ben 
a liquorbiomarkereknek (Aβ42, tau) fontos szerepük van 
a kognitív hanyatlás valószínűségének megítélésében. 
A  liquorban található Aβ42 mennyisége fordítottan ará-
nyos az agyi amyloidplakkok denzitásával. A CSF-ben 
lévő tau/αSyn arány, homovanillinsav (HVA), 5-hidroxi-
indolecetsav (5-HIAA), teljes tau (t-tau), foszforilált tau 
(p-tau) és Aβ42 alapján a DLB szelektálható. A homova-
nillinsav és az 5-hidroxi-indolecetsav különösen alacsony 
koncentrációban fordul elő a liquorban DLB-ben, vala-
mint AD-patológiával társuló DLB esetén. A Fairfoul és 
mtsai által kifejlesztett új eljárással a liquorban detektál-
ható αSyn-aggregátumok azonosítása a kórkép magas 
szenzitivitású korai diagnosztizálását teszi lehetővé [41]. 
A nem demens PD-s betegek és PDD-ben szenvedők el-
különítésére alkalmazható egy 5 biomarkeres vizsgálat 
(liquor-t-tau, -p-tau, -Aβ42, APOE-genotípus, SPARE-
AD imaging score) [42]. Az APOE-ε4-allél jelenléte 3,5-
ször magasabb rizikót jelent a kognitív tünetek romlásá-
ra. Az agyi neurotrophicus (brain-derived neurotrophic) 
és epidermalis növekedési faktorok szintje csökkent 
PDD-s betegek liquorjában és plazmájában. DLB esetén 
a CSF-ben lévő inter-α-tripszin-inhibitor nehéz lánc 
(inter-α-trypsin inhibitor heavy chain, ITIH4) és kalszin-
tenin-1 szintje jelentős emelkedést mutat. A liquorneu-
rogranin PDD-ben és AD-ben is emelkedett, míg a szo-
lúbilis NG2 (egy proteoglikán, mely a sejtproliferációban 
és -differenciációban játszik szerepet) a kontrollcsoport-
hoz képest csökkent DLB-ben. A makrofággátló cito-
kin-1 (MIC1) szignifikánsan magasabb koncentrációban 
van jelen PDD-ben, mint nem demens PD-betegekben, 
míg DLB-ben a szintje a kettő közötti. PD-ben a liquor 
teljes-αSyn-szintje alacsony, ez azonban nem mutat ösz-
szefüggést a kialakuló kognitív hanyatlással. DLB-ben 
nem, de PDD-ben magas az αSyn-oligomerek koncent-
rációja a CSF-ben. A szív típusú zsírsavkötő protein-3 
(fatty acid binding protein 3, FABP3) liquorszintje szig-
nifikánsan magasabb DLB-ben (és AD-ben) a PD- és a 
kontrollcsoporthoz viszonyítva. A FABP3, p-tau és αSyn 
kombináció alkalmas az AD-nek a DLB-től és a PDD-től 
történő elkülönítésére. A neurofilament light chain 
(NfL) az axondegeneráció plazmamarkere, melynek 
szintje jelentősen emelkedett számos neurodegeneratív 
kórképben [43]. Összegezve megállapítható, hogy szá-
mos liquor- és néhány plazmamarkert azonosítottak 
PDD és DLB esetén, ezeket a mintákat azonban kevés 
tanulmány vizsgálta a két betegségben párhuzamosan. 
Továbbá az összes vizsgálat retrospektív volt, és csak kis 
részük nyert megerősítést utánkövetéssel és post mortem 
vizsgálattal.
A szív szimpatikus beidegzésének képalkotó  
vizsgálata
A 123I-metajodobenzil-guanidin (MIBG) a postganglio-
nalis szimpatikus beidegzés vizsgálatára szolgáló radio-
farmakon. SPECT-vizsgálattal PDD-ben és DLB-ben is 
jellemzően csökkent a szív MIBG-felvétele, illetve ezzel 
szinkrónban a cardiovascularis autonóm funkciók aktivi-
tása. DLB-ben már a betegség korai szakaszában jellem-
ző a szív szimpatikus beidegzésének súlyos zavara. PD-s 
betegekben a cardialis MIBG-felvétel csökkenése az 
αSyn-patológia széles körű kiterjedését tükrözi, ami szig-
nifikánsan növeli a demencia kialakulásának valószínű-
ségét. A valószínű DLB diagnózisának felállítására a 
 MIBG-vizsgálat szenzitivitása 82,4%; specificitása 96,3%; 
pontossága 92,5%. Mivel ilyen specifikus adatok PDD 
esetén nem állnak rendelkezésre, a PDD valószínűleg 
nem különíthető el MIBG-scannel a DLB-től, ellenben a 
DLB és az AD, illetve a PD és az MSA pontosan diffe-
renciálható ezen vizsgálat segítségével [44].
Szöveti mintavétel (biopszia)
A Lewy-test-felhalmozódás legkorábban érintett terüle-
tei közé tartozik a bulbus olfactorius és az enteralis ideg-
rendszer. Ezen struktúrák biopsziája és szövettani vizs-
gálata lehetőséget teremthet az αSyn-depozíció in vivo 
kimutatására, ezáltal a korai diagnózis felállítására. A 
módszer invazivitása azonban jelentősen limitálja klinikai 
használhatóságát [25]. Wang és mtsai egy új technikát 
alkalmazva az αSyn-t tartalmazó perifériás autonóm 
idegrostok arányát vizsgálták bőr biopsziás mintában. 
PD-betegekben szignifikánsan magasabb volt az αSyn 
mennyisége, mint a kontrollcsoportban [45].
Kezelés
Jelenleg nem áll rendelkezésre olyan terápia, amely 
meggyógyítaná a betegséget vagy lassítaná a progresszi-
ót, így a kezelés elsődleges célja a tünetek csökkentése és 
az életminőség javítása. Számos bizonyíték utal a kolin-
észteráz-gátlók kedvező hatására a kognitív és a pszichi-
átriai tünetek vonatkozásában. Ennek magyarázata a 
mindkét kórképben megfigyelhető súlyos kolinerg defi-
cit. A jelenleg elérhető vizsgálati adatok metaanalízise 
alapján a donepezil és a rivasztigmin alkalmazása javasolt 
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[46]. A kolinészteráz-inhibitorok mindkét kórképben 
mérséklik a téveszmék, a vizuális hallucinációk, az apátia 
megjelenését [47]. A mellékhatások tekintetében legin-
kább tolerálható szer a donepezil. Az N-metil-D-aszpa-
raginát (NMDA)-antagonista memantin alkalmazása 
DLB-ben vitatott, egyes szerzők arra utalnak, hogy nö-
velheti az élettartamot, illetve akár monoterápiában, akár 
a kolinészteráz-bénítókkal kombinációban lehetnek elő-
nyös tulajdonságai [48]. 
Az antipszichotikumok alkalmazása, különösen a 
nagy potenciálú, első generációs neuroleptikumok, vala-
mint a jelentős dopaminreceptor-blokkoló tulajdonság-
gal és/vagy szedációs hatással rendelkező második ge-
nerációs antipszichotikumok (riszperidon, paliperidon, 
amiszulprid, olanzapin) kerülendők DLB-s betegek ese-
tében, elsősorban a súlyos hiperszenzitivitási reakció 
kockázata miatt. Több multicentrikus randomizált 
kontrollált vizsgálat is jelezte az antipszichotikum-keze-
léshez köthető magasabb mortalitási kockázatot idős, 
demens betegeknél [49]. A vizsgálatok alapján a tárgyalt 
betegségekben több olyan fontos klinikai vonatkozás is 
korlátozza az antipszichotikumok használatát, amely a 
túléléssel kapcsolatban jelentős negatív kimenetellel jár, 
nevezetesen a cardiovascularis és a cerebrovascularis 
mortalitási kockázat növekedése, a motoros tüneteknek 
súlyos hiperszenzitivitási reakció kapcsán észlelt jelentős 
súlyosbodása, valamint a neuroleptikus malignus szind-
róma magasabb kockázata. Amennyiben a súlyos pszi-
chotikus, illetve más viselkedési tünetek kapcsán anti-
pszichotikumra van szükség, a kvetiapin és a klozapin 
 alkalmazása mellett a legkisebb az esélye a parkinsoniz-
mus súlyosbodásának. Mindazonáltal ennek a két szer-
nek az antikolinerg hatásaival is számolni kell, ezért be-
állításuk lassú, óvatos titrálás mellett, általában alacsony 
dózisban tolerálható a betegek számára. A klozapin ese-
tében erősebbek a hatékonyság vonatkozásában az evi-
denciák, de a neutropenia magasabb kockázata és az 
ezzel kapcsolatos kötelező monitorozás nehezíti alkal-
mazását. Alacsony dózisban (6,25–50 mg/nap) mérle-
gelhető alkalmazása. A kvetiapin a klozapinnál biztonsá-
gosabban alkalmazható, de hatékonyságával kapcsolat-
ban valamivel gyengébbek a rendelkezésre álló evidenci-
ák. Szintén alacsony dózisban alkalmazható, amelynek 
pontosabb meghatározásához további vizsgálatok szük-
ségesek (hatását 60 mg és 200 mg napi adag között vizs-
gálták a leggyakrabban). A fenti esetekben a dopami-
nantagonista hatáshoz képest erősebb 5-HT2A-receptor-
affinitás gyanítható a kiegyensúlyozottabb klinikai hatás 
hátterében. A következményes szerotoninszint-csökke-
nés a PDD és a DLB esetében is felmerül a patomecha-
nizmusban és az észlelhető pszichiátriai tünetek hátteré-
ben, ezért újabban ismét felmerült és több vizsgálat is 
hatékonynak tartja szerotonerg vagy kettős hatású (sze-
rotonerg és noradrenerg) antidepresszívumok alkalma-
zását, ez a gyakorlat azonban még további szisztemati-
kus vizsgálatokat igényel [28]. 
A motoros tünetek tekintetében a levodopakészítmé-
nyekkel történő szubsztitúciós terápia nyújtja a legerő-
teljesebb klinikai javulást [50], DLB-ben azonban a 
 motoros tünetekre kifejtett pozitív hatása elmarad a 
PDD-hez képest, továbbá növeli a pszichózis kialakulá-
sának kockázatát. A nem gyógyszeres kezelés hatékony-
ságának felméréséhez további kutatások szükségesek, 
mivel a jelenlegi eredmények alapján nem bizonyítható 
egyértelműen a várható élettartamra gyakorolt hatásuk. 
Fontos feladat olyan terápiás módszerek kidolgozása, 
melyek a betegség progresszióját érdemben képesek be-
folyásolni.
Következtetés
A DLB és a PDD major neurokognitív rendellenességek, 
számos klinikai, genetikai, patofiziológiai, radiológiai és 
morfológiai átfedéssel. 
Karakterisztikus elváltozás az αSyn-t tartalmazó depo-
zitumok, a Lewy-testek (LB-k) és a Lewy-neuritek 
 (LN-ek) corticalis és subcorticalis jelenléte.
Klinikailag mindkét kórképre jellemző a progresszív 
kognitív hanyatlás, a REM-alvászavar, az autonóm disz-
funkció és a hangulatzavar. A nem motoros tünetek gya-
koriak a Lewy-testes betegségekben, azonban frekvenci-
ájuk, időbeli megjelenésük, klinikai jelentőségük eltérő 
lehet az egyes kórképekben. McKeith és mtsai klinikai 
jellegzetességeken alapuló diagnosztikus kritériumrend-
szert hoztak létre a DLB kórismézésére [15]. Jelenleg 
azonban nem áll rendelkezésre olyan objektív módszer, 
amellyel a két kórképet teljes biztonsággal elkülöníthet-
jük. Számos kutató felvetette annak lehetőségét, hogy a 
két entitás valójában ugyanaz a betegség [6].
A PDD és a DLB közötti különbségeket vizsgáló, 
 közelmúltban megjelent tudományos munkák alapján 
továbbra is a demencia, illetve a parkinsonizmus megje-
lenésére vonatkozó „1 éves szabály” a mérvadó a diffe-
renciáldiagnosztikában. Kérdéses azonban, hogy az 
„1 éves szabály” valóban optimális módszer-e a két be-
tegség elkülönítésére. A demencia megjelenését befolyá-
solja az αSyn-patológiához gyakran társuló, AD-re jelleg-
zetes laesiók (Aβ-plakkok és neurofibrillaris kötegek) 
jelenléte.
A két kórkép között mutatkozó számos átfedés ellené-
re jellegzetes különbségek is igazolódtak. A közelmúlt-
ban végzett képalkotó és post mortem tanulmányok leír-
ták, hogy az LB-k mennyisége és topográfiai terjedési 
mintázata, illetve az AD-patológia megjelenése eltér a 
két betegségben. DLB-ben magasabb a corticalis és a 
 striatalis Aβ mennyisége, és súlyosabb a temporoparieta-
lis lebenyt érintő αSyn-patológia. Ez megmagyarázza, 
hogy DLB-ben korábban jelenik meg a kognitív hanyat-
lás, mint PDD-ben. PET képalkotó és post mortem kuta-
tások magasabb tau-szintet írtak le DLB-ben. A cortica-
lis Aβ-patológia kiterjedése összefüggést mutat az 
αSyn- és p-tau-akkumulációval, amiből több következte-
tés is levonható: (a) az egyik patológiás szerkezetű pro-
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tein elősegíti a többi felhalmozódását is, a súlyosabb 
AD-patológia nagyobb mennyiségű αSyn-akku mu lá-
cióhoz vezet és fordítva; (b) a DLB és az AD patomecha-
nizmusa átfedést mutat; (c) a kognitív hanyatlás és az 
ezzel kapcsolatos tünetek az αSyn-, Aβ- és tau-felhalmo-
zódás együttes hatásaként jönnek létre.
Számos genetikai markert azonosítottak a DLB és/
vagy a PDD rizikófaktoraként, valamint több olyan indi-
katív és szupportív biomarkert is, amely segíthet a klini-
kailag valószínű DLB vagy PDD diagnózisának felállítá-
sában, a prognózis meghatározásában [32]. Mind-
azonáltal sem a genetikai tesztelés, sem a biomarkerek 
azonosítása nem alkalmas a két betegség megbízható el-
különítésére és diagnosztizálására.
Kuratív terápia hiányában a kezelés célja továbbra is a 
betegség progressziójának lassítása, a tünetek csökkenté-
se és az életminőség javítása. A kolinészteráz-gátlók 
(donepezil, rivasztigmin) alkalmazása javasolt mindkét 
kórképben, mivel ezek kedvezően hatnak a kognitív és a 
pszichiátriai tünetekre. Az NMDA-antagonista meman-
tin hatékonysága nem nyert kellő megerősítést, de DLB-
ben növelheti az élettartamot. Az első generációs, vala-
mint a jelentős dopaminreceptor-blokkoló hatással 
rendelkező második generációs neuroleptikumok alkal-
mazása a súlyos mellékhatások miatt kerülendő. Ameny-
nyiben antipszichotikumra van szükség, kvetiapin vagy 
klozapin adása javasolt. Számos vizsgálat hatékonynak 
tartja a szerotonerg vagy a kettős hatású (szerotonerg és 
noradrenerg) antidepresszívumok alkalmazását.
Összefoglalva, a DLB diagnosztikus pontossága a kö-
zelmúltban megjelent diagnosztikus kritériumok ellené-
re továbbra is limitált. A PDD és a DLB kapcsolatának 
pontos meghatározására a jövőben széles körű, prospek-
tív, klinikai és patológiai kutatások szükségesek, melyek 
révén jobban megismerhetjük a genetikai és környezeti 
rizikótényezőket és a betegség biológiai mechanizmusát, 
ami lehetőséget teremthet preventív vagy kuratív terápia 
kifejlesztésére.
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